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Introduccion

Los tumores del sistema nervioso central suponen el se-
gundo conjunto de neoplasias mas frecuentes en nifios y
constituyen la primera causa de muerte relacionada con el
cancer en la edad infantil. No existen hallazgos clinicos pa-
tognomonicos, por lo que es preciso definir datos clinicos
que ayuden en el diagnéstico.

Objetivos

Establecer los signos y sintomas de presentacion de los
tumores cerebrales infantiles segtin la edad y su influencia
en la demora diagndstica.

Pacientes y métodos

Se estudian retrospectivamente 69 pacientes con tumo-
res de sistema nervioso central diagnosticados entre enero
de 1997 y diciembre de 2002 en el Hospital Infantil Virgen
del Rocio.

Resultados

E1 60,9 % de los pacientes se encontraban en los estadios
clinicos mas avanzados en el diagnoéstico. Los signos ex-
ploratorios mas encontrados fueron el papiledema, la ata-
xia y el estrabismo, sin diferencias entre los grupos de
edad. Los sintomas mas hallados en el diagnéstico fueron
los vomitos, cefalea y alteraciones del comportamiento
(irritabilidad en los menores de 5 afios, y la apariencia in-
feliz en los mayores de 5 afios). La demora diagnoéstica fue
mayor en los pacientes mayores de 5 afios.

Conclusiones

Los signos y sintomas en el diagndstico de los tumores
cerebrales infantiles son muy inespecificos y es preciso te-
ner en cuenta su posible existencia para un diagnéstico lo
mas precoz posible.

Palabras clave:
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PRESENTING SIGNS AND SYMPTOMS
OF CENTRAL NERVOUS SYSTEM TUMORS
ACCORDING TO AGE

Introduction

Central nervous system tumors are the second most fre-
quent group of neoplasms in children and are the main
cause of cancer-related deaths in the pediatric population.
There are no specific clinical findings. Consequently clin-
ical data that would aid diagnosis are required.

Objective

To establish the presenting signs and symptoms of
brain tumors in childhood according to age and identify
their influence on diagnostic delay.

Patients and methods

We retrospectively studied 69 patients with central ner-
vous system tumors diagnosed between January 1997 and
December 2002 in the Virgen del Rocio children’s hospital.

Results

At diagnosis, 60.9 % of the patients were in the most ad-
vanced clinical stages. The most commonly found signs
were papilledema, ataxia and squint, with no differences
among age groups. The most frequent symptoms were
vomiting, headache and behavior changes (irritability in
children aged less than 5 years and unhappiness in chil-
dren aged more than 5 years). Diagnostic delay was longer
in older children.
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Conclusions

The diagnostic signs and symptoms of central nervous
tumors are non-specific. A high index of suspicion is re-
quired for early diagnosis.

Key words:
Central nervous system. Children. Headache. Vomiting.
Papilledema.

INTRODUCCION

Los tumores del sistema nervioso central (SNC) supo-
nen el segundo conjunto de neoplasias mis frecuentes en
ninos, solo superado por los tumores de tipo hematologi-
co. Ademds, constituyen la primera causa de muerte re-
lacionada con neoplasias en la edad infantil. La incidencia
anual es de 2,8 casos por cada 100.000 nifios!. La morbi-
lidad debida a la enfermedad y al tratamiento es signifi-
cativa en términos de secuelas fisicas e intelectuales y pa-
recen exceder de las que se asocian a otras neoplasias
pediatricas. Entre los pacientes que sobreviven, el 50 %
presentan discapacidades motoras, el 37 % dolor de cabe-
za, el 28 % convulsiones y la aparicion de segundos tu-
mores se incrementa?,

La incidencia de tumores cerebrales tiene un pico en
la primera década de la vida, para después disminuir has-
ta un segundo pico al final de la edad adulta. En cuanto a
la localizacion, hay un predominio de la ubicacion infra-
tentorial con respecto a la supratentorial dentro de los
tumores del SNC a la edad infantil, aunque en los prime-
ros 2 anos de la vida hay un discreto aumento de los lo-
calizados por encima de la tienda del cerebelo3.

Refiriéndonos a la histologia tumoral, los tumores as-
trogliales son los mas frecuentes, seguidos de los tumo-
res de extirpe embrionaria, como el meduloblastoma,
que ocurren casi exclusivamente en ninos y adolescen-
tes?,

En cuanto a la presentacion clinica de los tumores del
SNC, no existen hallazgos clinicos patognomoénicos que
nos ayuden en el diagndstico. Los signos y sintomas de
presentacion van a venir determinados por la localizacion
e histologia del tumor, la edad del nino y su desarrollo
neurologico. En los primeros anos de la vida, muchos de
los sintomas de presentacion son comunes a otras enfer-
medades muy prevalentes en la edad pediatrica. La hi-
pertension intracraneal es el principal productor de los
distintos signos y sintomas.

Los sintomas iniciales de la elevacion de la presion in-
tracraneal son con frecuencia insidiosos, no especificos”.
La cefalea provocada por procesos expansivos cerebra-
les tiene caracteristicas especificas. Despierta al nino por
la noche o que aparece cuando se despiertan por la ma-
nana, aunque van disminuyendo de intensidad conforme
va transcurriendo la manana. El dolor suele tener una lo-
calizacion frontal u occipital y suele exacerbarse cuando
se realizan maniobras de Valsalva. En los casos en que
se acompafian con vomitos, cuando estos se producen
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suelen provocar una disminucion de la cefalea. Los tu-
mores con crecimiento mas rapido son aquellos que se
asocian con mds frecuencia a la cefalea®’. Los vémitos
pueden ocurrir por irritacion del area postrema que se
encuentra en el suelo del cuarto ventriculo debido a un
aumento de la presion intracraneal o por afectacion di-
recta de una masa®.

OBJETIVOS DEL TRABAJO
Los objetivos al realizar este trabajo son los siguientes:

1. Estudiar la epidemiologia de los tumores de SNC en
ninos, haciendo hincapié en el tamano tumoral, histolo-
gia y localizacion intracraneal.

2. Mostrar los signos y sintomas de presentacion de los
tumores cerebrales en nuestro medio y describir el grado
de severidad de afectacion al diagnostico.

3. Analizar el tiempo de demora diagndstica entre el
inicio de los sintomas y el diagnostico del tumor y deter-
minar si se ve influenciado por la edad del diagnéstico y
la localizacion intracraneal.

PACIENTES Y METODOS

Se estudian retrospectivamente 69 pacientes menores
de 14 anos diagnosticados de tumor de SNC entre enero de
1997 y diciembre de 2002 en la Unidad de Oncologia In-
fantil del Hospital Virgen del Rocio.

El tamano tumoral en el momento del diagnéstico vie-
ne determinado por el didmetro mayor obtenido de la
tumoracion mediante las pruebas de imagen. La histolo-
gia tumoral se establece mediante la clasificacion de los
tumores cerebrales de la Organizacion Mundial de la Sa-
lud?. El tiempo de demora diagnéstica viene determinado
por el tiempo transcurrido desde el inicio de los sinto-
mas al momento del diagndstico. El estadiaje del tumor
en el momento del diagndstico se realiza mediante crite-
rios clinicos, determinandose 5 estadios:

1. Estadio 0: hallazgo casual al realizar prueba de ima-
gen.

2. Estadio 1: Gnicamente sintomas.

3. Estadio 2: sintomas acompanados de papiledema.

4. Estadio 3: afectacion neurologica focal.

5. Estadio 4: disminucion del nivel de conciencia.

Los pacientes se dividieron en 2 grupos de edad: me-
nores e igual a 5 anos de edad, y mayores de 5 anos de
edad. El punto de corte lo establecemos en los 5 anos
puesto que se considera que a partir de esa edad, el nino
puede expresar de una forma clara los sintomas que pre-
sentan. Ademas, a partir de los 5 anos el tratamiento ra-
dioterapico de los tumores infantiles del SNC cobra ma-
yOr protagonismo.

Se determinan diferencias estadisticamente significati-
vas cuando el valor de p = 0,05.
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RESULTADOS

Tipo histolégico

El meduloblastoma es el tumor mas frecuentemente ha-
llado (15 pacientes que corresponden a 21,7 % de los ca-
s0s), seguido del astrocitoma de bajo grado en 14 pacien-
tes que suponen el 20,3%. El resto de las histologias
tumorales fueron las siguientes: glioma de tronco 9 casos
(13 %), astrocitoma de alto grado 8 casos (12,4 %), ependi-
moma 6 casos (9,6 %), sarcoma meningeo 5 casos (7 %),
otros (disgerminoma, craneofaringioma, tumor neuroec-
todérmico primitivo, papiloma de plexo, linfoma) 12 pa-
cientes (17,1%).

Si comparamos en funcion de la edad, podemos obser-
var que en los pacientes con edad menor o igual a 5 anos
predominan los tumores de extirpe glial, como son el as-
trocitoma de bajo grado y el ependimoma. En los mayores
de 5 anos, hay un predominio del meduloblastoma, que
se produce fundamentalmente a partir de esta edad, ade-
mds de un aumento en los tumores gliales de alto grado.

Localizacion tumoral

La localizacion tumoral fue fundamentalmente infraten-
torial, con una distribucion similar en cuanto a la edad de
diagnodstico, aunque se evidencia una mayor prevalencia
de los supratentoriales en los mayores de 5 anos.

Tamaio tumoral

En cuanto al tamano del tumor en el momento del
diagnodstico, la mayor frecuencia se estima entre los 4 y
4,9 cm. Si distinguimos dentro de los pacientes los 2 gru-
pos en estudio en funcion de la edad, podemos observar
que no existen diferencias en cuanto al tamano medio del
tumor (Psy 4 v 4,5 cm para los = 5 anos y > 5 anos, res-
pectivamente; valor p = 0,416 segun significacion asintoti-
ca bilateral).

Estadio clinico al diagnéstico
En cuanto a la clinica en el momento del diagndstico,
2 pacientes se encontraban en estadio clinico 0, 11 pa-

cientes se clasificaron como estadio clinico 1 (15,9% ca-
s0s), 14 pacientes como estadio clinico 2 (20,3 % casos),
26 pacientes como estadio clinico 3 (37,7 % casos) y
16 pacientes como estadio clinico 4 (23,2% casos).

Si diferenciamos los componentes de la muestra en
funcion de la edad, en ambos grupos existe una distribu-
cion similar en los distintos estadios clinicos, aunque en
el grupo de mayor edad no se encontré ningin caso de
diagnostico casual y hay un porcentaje mayor en el grupo
de sintomas junto papiledema (fig. 1.

Signos exploratorios al diagnéstico

El signo mas frecuente hallado es el edema de las pa-
pilas de los nervios 6pticos, que lo encontramos en
38 pacientes (55%). Con menor frecuencia se describe la
ataxia en 30 pacientes (43,5%) y el estrabismo por afecta-
cion del VI par craneal en 22 pacientes (31,9 %) (fig. 2).

Si describimos los signos de presentacion de los tumo-
res cerebrales en funcion de los 2 grupos de edad, cabe
destacar que no existen diferencias estadisticamente sig-
nificativas entre dichos grupos, salvo en el caso de la ma-
crocefalia (p = 0,000) y el papiledema (p = 0,017 a favor
de mayores de 5 anos).

Sintomas en el momento del diagndstico

Si nos centramos ahora en los sintomas de presenta-
cion de los tumores cerebrales, los vomitos, la cefalea y
las alteraciones en el comportamiento y en el desarrollo
representan las manifestaciones clinicas mas frecuentes
encontradas en estos ninos. La cefalea no presenta pre-
dominio horario (fig. 3).

Refiriéndonos a los 2 grupos de edad descritos en
nuestra muestra, los vomitos, la cefalea y las alteraciones
en el comportamiento y en el desarrollo se presentan mas
frecuentes en el grupo de pacientes mayores de 5 anos
con diferencias estadisticamente significativas. En el res-
to de sintomas no existen diferencias.

Estudiando las alteraciones en el comportamiento y en
el desarrollo de los ninos, cabe distinguir diferencias
en funcién de la edad de los pacientes. Si nos referimos
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TABLA 1. Determinacion del tiempo de demora
diagnéstica en dias en funcién de la edad
del paciente

Percentil 25 Percentil 50 Percentil 75

Demora en pacientes
con edad menor
o igual a 5 anos 10,5 50 132

Demora en pacientes
con edad mayor

de 5 anos 48 93,5 383,75

a los pacientes con edad menor o igual a 5 anos, la alte-
racion mas frecuentemente observada fue la mayor irrita-
bilidad en el cardcter, presentindose en 7 casos (36,8 %
de las alteraciones en este grupo de edad). Posteriormen-
te encontramos alteraciones en el patron del sueno en
5 casos (26,3 %), retraso psicomotor en 4 casos (21 %), de-
caimiento en 2 casos (10,5%) y alteracion en la alimenta-
cion en 1 caso (5,2%). En cuanto a los pacientes de edad
mayor de 5 anos, la disfuncion mas frecuente encontrada
fue la apariencia infeliz en 9 casos (28,1 % de las altera-
ciones en este grupo de edad). Le siguen la ansiedad e
irritabilidad en el comportamiento en 8 casos (25 %), el
comportamiento solitario en 6 casos (18,7 %), cambios
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de humor en 5 casos (15,6%) y disminucién de la con-
centracion y rendimiento escolar en 4 casos (12,5%).

Demora diagnéstica

El tiempo de demora diagnostica se estudio segin los
2 grupos de edad establecidos, observindose que en
los pacientes mayores de 5 anos existe un mayor tiempo
de demora hasta llegar al diagndstico, con un valor esta-
disticamente significativo (p = 0,008 determinada median-
te significacion asintética bilateral) (tabla 1).

Si relacionamos el tiempo de demora diagnéstica con la
localizacion tumoral respecto a la tienda del cerebelo (su-
pratentoriales e infratentoriales), observamos que la de-
mora es mayor en los de localizacion infratentorial, aunque
no se encuentran diferencias estadisticamente significati-
vas entre ambas localizaciones (p = 0,233 determinado
por significacion asintética bilateral) (tabla 2).

DiscusioN
Los tumores de SNC representan el conjunto de neo-
plasias solidas mas frecuentes en la edad pedidtrica y
constituyen la primera causa de muerte relacionada a en-
fermedad oncoldgica en nifios menores de 15 anos'.
Los tipos histologicos mas frecuentes encontrados fue-
ron el meduloblastoma y el astrocitoma de bajo grado,
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destacando que la gran mayoria de los meduloblastomas
se originan en ninos mayores de 5 afos, mientras que en
los ninos menores o igual a 5 anos fue el astrocitoma de
bajo grado. Estos resultados se ven corroborados con la
literatura especializada, que presenta al astrocitoma y al
meduloblastoma como los tumores craneales mas fre-
cuentes en la infancia.

En cuanto a la localizacion del tumor, cabe destacar la
predominancia de la localizacion infratentorial de los tu-
mores con respecto a la supratentorial. Esto se ve corro-
borado con las distintas publicaciones realizadas en las
que se destaca la mayor incidencia de localizacion infra-
tentorial en la edad infantil, mientras que en la edad adul-
ta hay un mayor predominio de los tumores supratento-
riales!!,

Si hacemos referencia al tamano tumoral, no existen di-
ferencias entre el tamano tumoral de los 2 grupos de
edad estudiados en el trabajo. Aunque clasicamente se
daba por sentado que en los tumores cerebrales en ni-
nos menores de 5 anos el tamano tumoral fuera mas
grande debido a que no permiten expresar adecuada-
mente los sintomas y, por tanto, el tiempo de demora
diagnostica seria mayor, posteriormente no llega a com-
probarse dicha diferencia en nuestro estudio, probable-
mente causado porque los sintomas y signos en los pa-
cientes de menor edad causen mayor alarma en los
padres, por lo que la demanda de atencion médica suele
ser mas temprana.

El estadio clinico al diagndéstico nos hace llegar a la
conclusion de que mas de la mitad de los pacientes estu-
diados se presentaban ya los estadios mas avanzados de
la enfermedad y por tanto de peor prondstico en un prin-
cipio, ya que demuestran una mayor afectacion del SNC,
similar resultado al encontrado en la literatura especiali-
zada'. No se encuentran diferencias entre los 12 grupos
de edad, lo que nos hace pensar que mientras que en el
grupo de menor edad la tardanza en el diagndstico pue-
de venir interpretada por una mayor dificultad en el re-
conocimiento de sintomas y signos de estas patologias,
en el grupo de mayor edad seria la errénea interpretacion
por parte de los profesionales de la salud de los hallazgos
clinicos que manifestaban estos ninos.

Los signos mas frecuentes hallados en nuestro estudio
son el papiledema, las alteraciones en la marcha, el es-
trabismo por afectacion del VI par craneal y la disminu-
cion en el nivel de conciencia; datos que se confirman en
la literatura especializadal?13,

En cuanto a los sintomas de presentacion, la cefalea,
los vomitos y las alteraciones en el comportamiento y
desarrollo psicomotor son los mas frecuentes en nuestro
estudio coincidiendo con otros estudios!?4, La caracte-
ristica clasica de la cefalea de predominio matutino pro-
voca discrepancias entre los distintos autores, ya que
mientras que para Honig y Charney!>, mas de los dos
tercios de los pacientes presentaban cefaleas matutinas o

TABLA 2. Determinacion del tiempo de demora
diagnoéstica en dias en funcién
de la localizacién tumoral respecto
a la tienda del cerebelo

Percentil 25 Percentil 50 Percentil 75

Demora en tumores

infratentoriales 46 90 241,5
Demora en tumores
supratentoriales 27,25 69,5 172

al levantarse de dormir, Edgeworth et al'?> manifiestan que
solo el 25% de los pacientes presentaban dicha caracte-
ristica de cefalea.

Una manifestacion clinica que hay que destacar se trata
de los cambios en el comportamiento y desarrollo, des-
tacando en los pacientes menores de 5 anos la irritabili-
dad, mientras que en los pacientes mayores a esa edad
lo que han manifestado con mas frecuencia ha sido la
apariencia infeliz. Estas aseveraciones coinciden con los
estudios de Edgeworth et al'?, en los que se destaca que
existe una diferencia en las alteraciones psicologicas en
funcion de la edad del paciente: en los mis jovenes sue-
len ser mas alteraciones de tipo comportamental, mien-
tras que en los mas mayores se suelen tratar de alteracio-
nes emocionales.

Si nos centramos en el tiempo de demora diagnésti-
ca, podemos observar que en el grupo de pacientes de
mayor edad, la mediana del tiempo de demora diag-
noéstica es de 3 meses, existiendo disparidad en este
resultado en la literatura especializada, encontrando au-
tores que describen 6 semanas de demora!® y otros has-
ta 20 semanas'?. En los pacientes cuya edad es menor o
igual a 5 anos presentan una demora diagnostica con
una mediana situada en los 50 dias (7,14 semanas, sien-
do este resultado mas cercano al obtenido por Keene et
al'® y podria ser explicado por el hecho de que los pa-
dres suelen ser mas temerosos en cuanto a las manifes-
taciones clinicas de los pacientes con menor edad, re-
curriendo al pediatra con una mayor frecuencia y, por
tanto, facilitando un diagndstico mas precoz; en los
pacientes de mas edad son los padres, los propios pa-
cientes en el caso de los mas mayores y el pediatra los
que tienden a atribuir la sintomatologia a otras causas.
No encontramos diferencias en cuanto a la demora
diagnostica en funcion de la localizacion tumoral res-
pecto a la tienda del cerebelo, tal y como ocurre con
Edgeworth et al'2.

Todos los autores estin de acuerdo que un acorta-
miento en este tiempo de demora mejoraria el pronosti-
co de la enfermedad y por lo tanto recomiendan a los pe-
diatras un alto grado de sospecha cuando se encuentren
ante pacientes con alguno de los hallazgos clinicos antes
citados!719.
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CONCLUSIONES

— La patologia tumoral del SNC en la infancia supone
un conjunto de enfermedades con una prevalencia y
unos niveles de mortalidad-morbilidad muy importantes,
y por tanto, que hay que tener en cuenta.

— El tamano tumoral fue similar tanto en los mayores
como en los menores de 5 anos, evidenciando una posi-
ble asistencia mas temprana en los pacientes de menor
edad.

— Los pacientes se diagnosticaron en los estadios clini-
cos mas avanzados de la enfermedad, sobre todo los de
mayor edad.

— Los sintomas mas frecuentes hallados fueron la cefa-
lea, los vomitos y las alteraciones del comportamiento.
Dentro de estas ultimas, las mas frecuentes halladas son
la irritabilidad en los menores de 5 anos y la apariencia
infeliz en los mayores de 5 afos.

— Los signos exploratorios mas frecuentes hallados fue-
ron el papiledema, las alteraciones en la marcha y el es-
trabismo por alteracion del VI par craneal.

— El tiempo de demora diagnéstica se encuentra simi-
lar al de otras series revisadas y resulta ser menor en los
pacientes con una edad menor o igual a 5 anos, posible-
mente por una asistencia mas precoz a estos pacientes.
No se encuentran diferencia en cuanto a la demora diag-
noéstica en funcion de la localizacion tumoral.

—Una anamnesis adecuada y una buena interrelacion
entre los distintos profesionales sanitarios como pe-
diatras, radiologos, oftalmélogos, etc., puede favorecer
ese diagnodstico temprano. Los pediatras deben de estar
atentos ante los posibles sintomas y signos que, aun-
que no son especificos de este tipo de lesiones, si pue-
den ayudar en cuanto a un diagnéstico lo mas precoz
posible.
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